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objectifs 



DIAGNOSTIQUER une amylose de type AA ou AL. 
CITER les principaux organes pouvant etre impliques 
dans le developpementde I'amylose. 


L es amyloses sont des pathologies liees au depot dans les 
tissus de substance amyloide constitute de fibrilles inso- 
lubles. Les fibrilles amyloides sont formees par I’empile- 
ment de proteines organisees en feuillets (3-plisses. Les rmeca- 
nismes conduisant a la formation des fibrilles sont variables, 
mutation du gene de certaines proteines dans les amyloses 
hereditaires, augmentation du taux sanguin de la proteine serum 
amyloide A (SAA) du fait d’une inflammation chronique dans les 
amyloses AA, synthese d’une chaine legere monoclonale d’im- 
munoglobuline dans les amyloses AL. Du fait du grand nombre 
d’organes pouvant etre le siege de depots, la presentation Cli- 
nique et le pronostic sont extremement variables. 

Epidemiologie 

L’amylose AL systemique est une pathologie rare dont I’inci- 
dence est estimee entre 6 et 1 0 cas par million d’habitants et par 
an. En France, le nombre de nouveaux cas d’amylose AL est de 
I’ordre de 500 par an. Dans les pays developpes, pour des rai- 
sons liees a I’amelioration de la prise en charge des maladies 
inflammatoires et infectieuses chroniques, I’armylose AL est 
maintenant beaucoup plus frequente que I’amylose AA. L’amy- 
lose AA reste predominate dans les pays en voie de developpe- 
ment. L’amylose par depots de transthyretine (ATTR) rmutee est 
la plus frequente des amyloses hereditaires. Les autres amyloses 
hereditaires sont plus rares. L’amylose senile par depots de 
transthyretine non rmutee, responsable d’une atteinte cardiaque 
souvent associee a un syndrome du canal carpien chez les 
hommes ages, est de plus en plus diagnostiquee. 


II existe une predominance masculine moderee de I’amylose 
AL primitive. L’age moyen au moment du diagnostic est entre 60 
et 65 ans selon les series. Ces caracteristiques epidemiologiques 
sont proches de celles du myelome multiple. On retrouve des 
depots amyloides dans 10 a 36 % des myelomes symptoma- 
tiques, mais ils sont rarement responsables de manifestations cli- 
niques severes et ne modifient pas en general 1’evolution de la 
maladie myelomateuse. 

Manifestations cliniques 

Amylose AL 

L’amylose AL peut atteindre tous les organes a I’exception du 
systeme nerveux central (tableau). C’est le nombre et la severite 
des atteintes viscerales, en particulier cardiaques, et non la proli- 
feration plasmocytaire sous-jacente, qui conditionnent le pro- 
nostic. La mediane de survie sans traitement efficace est de 
I’ordre de 6 a 1 0 mois. Un diagnostic precoce est done essentiel. 
La decouverte d’une proteine monoclonale serique et/ou urinaire 
a une forte valeur d’orientation quand elle est associee a une ou 
plusieurs localisations viscerales evocatrices. 


TABLEAU 

Repartition des atteintes, base de donnees 
du centre de reference « amylose AL et autres 
maladies par depots d’immunoglobuline »* 


Atteinte cardiaque (%) 

61 


Atteinte renale (%) 

65 


Atteinte hepatique (%) 

21 


Atteinte neurologique (%) 

25 


Atteinte des tissus mous (%) 

26 


Atteinte du systeme digestif (%) 

23 


* 462 patients avec une amylose AL systemique, age median : 64 ans (29-90). 
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Environ 60 % des patients ont une atteinte cardiaque au moment du 
diagnostic. Elle constitue le facteur pronostique majeur. II s’agit 
d’une cardiomyopathie hypertrophique restrictive, se rmanifes- 
tant initialement par une asthenie et une dyspnee croissante. Elle 
evolue vers une insuffisance cardiaque restrictive avec adiastolie 
et s’accompagne volontiers de troubles du rythme, auriculaires 
et ventriculaires, et d’anomalies de la conduction. Le diagnostic 
repose sur I’association de signes electrocardiographiques 
caracteristiques - microvoltage predominant sur les derivations 
peripheriques et ondes Q de pseudonecrose dans les deriva- 
tions precordiales - et echographiques, avec typiquement un 
aspect brillant, granite, du muscle cardiaque et une hypertrophie 
concentrique des parois, notamment du septum interventri- 
culaire (fig. 1), associee a une pericardite et a une dilatation de 
I’oreillette gauche. L’IRM permet d’evaluer de fagon precise r at- 
teinte cardiaque (fig. 2). La mesure des concentrations seriques 
de troponine et du peptide natriuretique B (BNP) ou de la fraction 
N terminale de la prohormone (NT-proBNP) permet d’evaluer la 
gravite de I’atteinte cardiaque et d’etablir un score pronostique 
(fig. 3). Les depots amyloides interessent parfois les arteres coro- 
naires, se manifestant par des symptomes d’insuffisance coro- 
narienne ou un infarctus myocardique. 

L’atteinte renale represente la localisation viscerale la plus fre- 
quente, presente chez environ 2 malades sur 3. Elle s’accom- 
pagne d’une proteinurie generalerment abondante responsable 
d’un syndrome nephrotique chez la moitie des patients. La pre- 
sence d’une hematurie est inhabituelle et I’hypertension arterielle 
est rare. La proteinurie est constitute majoritairement d’albu- 
mine, associee a une chaine legere monoclonale dans deux cas 


66 bpm ^ i — 

VIAB / 12.1 : VlAB_3D_BH SENSE — ^ 

22-nov.-2011 17:34:07 1 



FFE/M 
Co 3 

Ph 1 / 658/ns 


Amylose cardiaque, IRM cardiaque. Aspect typique de 
rehaussement tardif apres injection de gadolinium. 


sur trois. Une insuffisance renale peut etre presente des le diag- 
nostic. La biopsie renale permet la mise en evidence et le typage 
des depots dans plus de 80 % des cas. 

L’atteinte du tractus gastro-intestinal est commune, mise en evidence 
dans plus de 80 % des biopsies de muqueuse gastrique ou rectale. 
Souvent asymptomatique, elle peut se traduire par des troubles de 



FIGURE 1 


Amylose cardiaque, echographie (A) et ECG (B). Association cardiopathie hypertrophique et microvoltage tres evocatrice du diagnostic. 
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Amylose AL : survie (355 patients frangais) 

en fonction du score de la Mayo Clinic 

base sur le taux serique des marqueurs cardiaques 
NT-proBNP et troponine 



FIGURE 3 


Amylose AL : survie des patients. Stacie 1 — : NT-proBNP et 
troponine normaux, stade 2 — : un seul eleve et stade 3 — : les 2 eleves. 




la motilite digestive (parfois aggraves par une neuropathie auto- 
nome), une malabsorption, des perforations, des hemorragies ou 
une obstruction intestinale. Une macroglossie (fig. 4) est presente 
dans 1 5 % des cas, parfois suffisamment importante pour gener 
I’alimentation et obstruer les voies aeriennes. 

L’hepatomegalie est un symptome initial dans 30 % des cas, fre- 
quemment associe a une elevation isolee des phosphatases alca- 
ldes et des gamma GT, sans ictere et sans symptomes d’insuffi- 
sance hepatocellulaire. II existe une forme rare d’atteinte hepatique 
avec ictere cholestatique de pronostic extremement severe. 

Lorsqu’elle est massive, I’infiltration de la rate s’accompagne 
de signes d’hyposplenisrme sur le frottis sanguin (corps de 
Howell-Jolly) et peut etre responsable d’une hyperplaquettose. 

Les localisations pulmonaires prennent la forme d’une pneumopa- 
thie interstitielle, souvent associee a une atteinte cardiaque et 
pouvant etre confondue avec des signes d’insuffisance car- 
diaque gauche. Elle peut entraTner une insuffisance respiratoire 
rapidement progressive. Les formes nodulaires isolees sont en 
general de decouverte fortuite et correspondent a une amylose 
localisee sans evolution systemique. 

L’atteinte neurologique est presente chez environ 20 % des patients. 
II s’agit le plus souvent d’une polyneuropathie peripherique sensiti- 
vomotrice douloureuse, touchant en premier la sensibilite thermo- 
algique, d’aggravation progressive et ressemblant a la neuropathie 
diabetique. L’ association a un syndrome du canal carpien est fre- 
quente. Une neuropathie autonome responsable d’hypotension 
orthostatique, d’une perte de la sudation, de troubles gastro-intes- 
tinaux, d’un dysfonctionnement vesical et d’impuissance peut etre 
isolee ou associee a la neuropathie peripherique. 


L’atteinte cutanee prend la forme d’ecchymoses, de papules, de 
nodules et de plaques atteignant en general la face et la partie 
superieure du tronc, plus rarement de lesions bulleuses. Le pur- 
pura peri-oculaire est frequent et tres evocateur du diagnostic 
d’amylose AL systemique (fig. 5). 

Les manifestations articulaires sont marquees par I ’installation pro- 
gressive d’une polyarthropathie bilaterale et syrmetrique interes- 
sant poignets, doigts, epaules et genoux. Des deformations digi- 
tales par infiltration des gaines tendineuses et la presence de 
nodosites sous-cutanees peri-articulaires, responsables au 
niveau des epaules de I’aspect en « epaulette », sont evocatrices. 
L’infiltration des ceintures musculaires, qui est communerment 
associee a une cardiopathie amyloide, se traduit par une hyper- 
trophie d’allure « pseudo-athletique » d’installation progressive. 

L’infiltration de la muqueuse buccale entraine une secheresse buc- 
cale et une modification du gout pouvant aller jusqu’a I’agueusie 
complete entraTnant une limitation de I’alimentation et un amai- 
grissement. 

L’atteinte des glandes endocrines peut se manifester par un goitre, 
une insuffisance thyroidienne ou surrenalienne. 

L’amylose AL est associee a un risque accru de complications 
hemorragiques potentiellerment graves, secondaires a I’infiltra- 
tion vasculaire, a un deficit en facteurX (plus rarement V ou IX) ou 
encore a une fibrinolyse accrue. 

II existe egalement des formes localisees d’amylose AL, liees 
au depot de chaTnes legeres monoclonales pres de leur lieu de 
synthese par un clone focal de cellules plasmocytaires. L’ evolu- 
tion vers une amylose systemique est exceptionnelle et le pro- 
nostic generalement favorable. 
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FIGURE 6 


Biopsie renale, depots amyloides diffus avec birefringence 
jaune-vert en lumiere poiarisee. 


Amylose AA 

L’atteinte renale est pratiquement constante dans les amyloses 
AA, se manifestant par une proteinurie glomerulaire responsable 
d’un syndrome nephrotique et evoluant vers une insuffisance 
renale terminale, qui est deja presente au diagnostic chez environ 
10 % des patients. Environ 30 % des patients ont une atteinte 
hepatique qui est en general peu symptomatique (hepatomegalie 
et cholestase anicterique). Des depots d’amylose sont souvent 
presents dans la rate, le tube digestif et les glandes surrenales. 
Contrairement aux amyloses AL, le coeur est tres rarement 
atteint, en general apres une longue evolution. 


Diagnostic 

Quand suspecter une amylose ? 

Les symptomes au diagnostic d’une amylose AL sont tres 
divers et souvent peu specifiques, les plus frequents etant asthe- 
nie et dyspnee. II taut evoquer le diagnostic devant un syndrome 
nephrotique responsable d’oedeme des membres inferieurs, une 
cardiopathie hypertrophique avec un microvoltage sur I’ECG, une 
polyneuropathie peripherique avec dysautonomie, une hepato- 
megalie associee a une cholestase anicterique, une baisse du 
facteurX, des hematomes cutanes en particular palpebraux, une 
macroglossie, une agueusie responsable d’un amaigrissement. 
Ces signes sont d’autant plus evocateurs lorsqu’ils sont associes 
et qu’il existe une gammapathie monoclonale. 

L’amylose AA sera suspectee chez un patient avec un syn- 
drome inflammatoire chronique quelle qu’en soit la cause devant 
I’apparition d’une proteinurie glomerulaire. 

Diagnostic positif d’amylose 

II est indispensable de disposer d’une preuve histologique 
d’amylose. Elle peut etre obtenue par une biopsie d’un organe 
atteint (rein, coeur, foie, tube digestif, muqueuse rectale) ou du fait 
de la dissemination habituelle des depots par une biopsie du tissu 
graisseux sous-cutane ou des glandes salivaires accessoires, 
plus simple a realiser et ayant une bonne rentabilite diagnostique. 

Le diagnostic repose sur I’examen de la biopsie en microscopie 
optique, montrant des depots colores par le rouge Congo, avec une 
birefringence jaune-verte en lumiere poiarisee (fig. 6), cette derniere 
caracteristique etant indispensable pour affirmer I’amylose. 
L’anatomo-pathologiste doit etre informe de la suspicion d’amylose 
afin de permettre une technique optimale des preleverments et 
une recherche des depots d’amylose sur toutes les biopsies 
realisees, en particulier sur les biopsies medullaires, positives 
dans 50 % des amyloses AL et tres evocatrices du type AL. 

Diagnostic du type d’amylose 

L’identification du type d’amylose est indispensable, car elle 
conditionne la prise en charge ulterieure et le traitement. L’ existence 
d’une proteine monoclonale ne suffit pas a confirmer le diagnostic 
d’amylose AL du fait de la frequence des immunoglobulines 
monoclonales isolees, en particulier chez les patients ages. 

L’identification du type d’amylose doit etre effectuee par un 
anatomo-pathologiste connaissant bien cette maladie et disposant 
d’anticorps necessaires a I ’identification des amyloses AL (anticorps 
anti-kappa et anti-lambda qui sont utilisables au mieux en immuno- 
fluorescence sur prelevements congeles), des amyloses AA (anti- 
corps anti-SAA) et des amyloses par mutation de la transthyretine 
(anticorps anti-transthyretine) ou des autres proteines potentiel- 
lement responsables d’amyloses hereditaires. 

En cas d’irmpossibilite de typer I’amylose et/ou en cas de suspicion 
d’amylose hereditaire, il est necessaire d’envoyer un preleverment 
sanguin a un laboratoire specialise pour sequengage des principaux 
genes responsables d’amylose hereditaire. 
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Amylose 


POINTS FORTS A RETENIR 

Q Les amyloses, en particulier AL, sont des maladies 
multisystemiques responsables d’un tres grand nombre 
de presentations cliniques. 

Q L’amylose AL est une maladie grave, dont le pronostic 
est conditionne par la severite de I’atteinte cardiaque 
(mediane de survie de 6 mois en cas de cardiopathie 
symptomatique et en I’absence de traitement efficace). 

Q Les marqueurs d’atteintes cardiaques d’amylose, 

NT-proBNP ou BNP et troponine, sont importants pour 
evaluer la gravite de I’atteinte cardiaque et le pronostic. 

o L’association cardiomegalie et microvoltage sur I’ECG 
est tres evocatrice d’amylose cardiaque. 

© L’atteinte la plus frequente dans les amyloses AL et AA est 
I’atteinte renale, et I’existence d’une proteinurie glomerulaire 
doit faire evoquer le diagnostic d’amylose AL s’il existe une 
gammapathie monoclonale, et d’amylose AA chez un patient 
porteur d’une maladie inflammatoire chronique. 

Q Quand il existe une proteinurie importante et une gammapathie 
monoclonale, I’electrophorese des proteines urinaires est 
un examen indispensable pour difference une proteinurie faite 
essentiellement de chaines legeres (myelome de forte masse 
tumorale) d’une proteinurie faite essentiellement d’albumine 
(nephropathie glomerulaire). L’immunofixation des proteines 
urinaires n’est pas quantitative et montrera la presence 
de chaines legeres monoclonales, mais ne precisera pas 
la proportion albumine/chaines legeres monoclonales. 

© Le diagnostic d’amylose est fait au mieux par une biopsie 
non invasive (graisse sous-cutanee et glandes salivaires 
accessoires) et la coloration rouge Congo est la seule specifique. 

© Dans les amyloses AL, le dosage des chaines legeres 
libres seriques est absolument indispensable pour le diagnostic, 
le suivi du traitement et la detection des rechutes. 



Les techniques de proteomique en cours de developperment 
devraient permettre d’ameliorer I’identification de la nature des 
depots amyloTdes. 


de 7 %, mais environ 40 % des patients ont plus de 10 % de 
plasmocytes sur le myelogram me et done un diagnostic de mye- 
lome. L’ evolution vers un myelome symptomatique est rare et le 
pronostic est beaucoup plus fonction de la nature et de I’impor- 
tance des atteintes d’organe, en particulier cardiaque, que du 
type d’hemopathie responsable de la production des chaines 
legeres amyloidogenes. L’hermopathie sous-jacente peut egale- 
ment etre une maladie de Waldenstrom ou un lymphome non 
hodgkinien B, I’isotype de I’immunoglobuline monoclonale etant 
alors souvent une IgM. Une majorite des patients avec une amy- 
lose AL ont une immunoglobuline monoclonale detectable avec 
un exces de chaines legeres libres monoclonales associe ou non 
a une immunoglobuline complete. 

II est important de caracteriser au mieux la proliferation monoclo- 
nale B responsable de la production des chaines legeres amyloi- 
dogenes, par un myelogramme et des radiographies osseuses si 
la proliferation est plasmocytaire, ou plus rarement par le bilan 
d’une proliferation lymphomateuse (biopsie ganglionnaire et/ou 
medullaire, imagerie). Dans tous les cas, les examens immunochi- 
miques (electrophorese serique et urinaire, immunofixation serique 
et urinaire, dosage des chaines legeres libres seriques) sont 
necessaires pour identifier la proteine monoclonale. Le dosage 
des chaines legeres libres serique par nephelormetrie a I’aide d’an- 
ticorps reconnaissant uniquement les chaines legeres non liees 
aux chaines lourdes est I’examen le plus important, puisqu’il per- 
met une quantification precise du taux de la chaine legere mono- 
clonale qui va permettre de mesurer I’efficacite du traitement. 

2. Amylose AA 

Dans I’ amylose AA, e’est I’elevation prolongee des concentra- 
tions seriques de la proteine SAA, secondaire a un syndrome 
inflammatoire chronique, qui va entrainer la formation des fibrilles 
amyloides. Dans les pays industrialises, 60 % des cas sont lies a 
un rhumatisme inflammatoire (polyarthrite rhumatoide, arthrite 
chronique juvenile...), 15 % a une infection chronique (dilatation 
des branches, complications infectieuses des toxicomanies 
intraveineuses ou des paraplegies, osteomyelite, tuberculose), 
environ 10 % aux syndromes auto-inflammatoires dont le princi- 
pal est la fievre mediterraneenne familiale, et 5 % aux maladies 
inflammatoires chroniques de I’intestin. 

Un diagnostic precis de la maladie causale, infectieuse ou 
inflammatoire, est done indispensable pour proposer un traite- 
ment adapte et optimal. 

Traitement 


Etiologie et examens complementaires 


Traitement specifique 


1. Amylose AL 

Les fibrilles d’amylose AL sont constitutes de chaines legeres 
libres (ou plus rarement de chaines lourdes : amylose AH) d’im- 
munoglobulines monoclonales produites par une population 
monoclonale de cellules B. Cette population est le plus souvent 
plasmocytaire, avec une infiltration medullaire faible, en moyenne 


Le but du traitement est de reduire a un taux minimum le taux 
serique de la proteine responsable. Les depots amyloTdes resultent 
d’un equilibre entre leur formation et leur elimination par I’orga- 
nisme. La diminution ou I ’ arret de la production de la proteine amy- 
loidogene grace au traitement deplace I’equilibre vers I’elimination 
des depots, permettant a terme leur regression, souvent lente. 
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Qu’est-ce qui peut tomber a 1’examen ? 


Du fait de la diversite des atteintes qu’elle peut entramer, I’amylose AL est un excellent 
sujet de dossier transversal pouvant concerner, par exemple, dans le meme dossier 
la cardiologie (insuffisance cardiaque, troubles du rythme), la nephrologie (syndrome 
nephrotique, insuffisance renale), la neurologie (neuropathie peripherique et dysautonomie) 
et I’hematologie (immunoglobulines monoclonales). 

Les amyloses doivent egalement etre citees comme diagnostic differential dans un grand 
nombre de situations cliniques. 


CAS CLINIQUE 

Un homme de 56 ans vient aux urgences parce qu’il a 
fait un malaise sans vraie perte de connaissance apres 
avoir monte rapidement une cote. II etait auparavant 
assez actif. II parcourait a pied 7 a 8 km par jour. 

II n’a jamais fume. II a ete opere d’un syndrome du 
canal carpien bilateral 6 mois auparavant. II dit etre 
fatigue et essouffle en montant les cotes depuis 3 mois. 
II a ete hospitalise en cardiologie pour I’exploration de 
cette dyspnee. II a eu une echographie qui aurait montre 
un gros cceur et une fonction ventriculaire gauche 
normale et une coronarographie qui serait normale. 

Sa dyspnee se majore progressivement et il est 
essouffle pour des efforts minimes comme marcher 
sur le plat un peu vite. II n’est pas essouffle au repos, 
mais il ne peut pas monter un etage sans s’arreter. 

II a perdu du poids, il dit ne plus avoir envie de manger 
parce que les aliments n’ont plus de gout. 

II ne prend aucun traitement. 

A I’examen, il a des oedemes des deux membres 
inferieurs prenant le godet et des petits hematomes 
au niveau des deux paupieres qu’il dit avoir 
regulierement depuis 6 mois. Son foie est dur 
a la palpation et mesure 16 cm sur la ligne 
medio-claviculaire. II n’a pas de splenomegalie, 
pas d’adenopathies. Sa tension arterielle 
est a 9/6 avec un pouls regulier a 85/min. 


Sa numeration formule sanguine est normale, 
la creatinine est a 80 pmol/L et la recherche 
de proteinurie par bandelette est negative. 
L’electrophorese des protides retrouve une albumine 
a 40 g/L et une hypogammaglobulinemie a 2 g/L. 

Le bilan hepatique retrouve une elevation isolee 
des gamma GT et des phosphatases alcalines 
sans cytolyse. 

L’echographie cardiaque montre une fraction 
d’ejection a 52 %, une hypertrophie ventriculaire 
gauche non obstructive concentrique avec un septum 
interventriculaire mesure a 16 mm en diastole, 
et un flux mitral restrictif. Les pressions de remplissage 
ventriculaire gauche sont elevees. II n'y a pas de 
valvulopathie. Le Holter rythmique est normal. 



Amylose cardiaque : aspect typique sur I’ECG, microvoltage dans les 
derivations peripheriques et aspect de pseudo-necrose en VI et M2. 





QUESTION N° 1 

Quels examens immunochimiques allez-vous 
demander pour explorer I’hypogammaglobulinemie ? 

QUESTION N° 2 

Vous avez montre la presence d’une chaine legere 
monoclonale lambda dans le sang et les urines 
et d’une plasmocytose a 7 % sur le myelogramme. 

Quel diagnostic vous semble le plus probable ? 

QUESTION N° 3 

De quelle fagon allez-vous avoir un diagnostic 
de certitude en essayant d’etre le moins invasif possible ? 

QUESTION N° 4 

Quels sont les organes probablement atteints 
chez ce patient ? 

QUESTION N° 5 

Quelle est la cause probable des oedemes ? 

QUESTION N° 6 

Quelle est I’atteinte qui conditionne le pronostic 
chez lui ? Quels sont les elements dont vous 
disposez qui permettent d’evaluer sa gravite ? 

Quels marqueurs sanguins pourraient aider a I’evaluer ? 

QUESTION N° 7 

Interpretez I’ECG joint (ci-contre). 

Quels sont les elements en faveur de votre diagnostic ? 

QUESTION N° 8 

Quel traitement symptomatique allez-vous lui donner ? 
Avec quelle surveillance ? 


Retrouvez toutes les reponses et les commentaires sur 

www.etudiants.larevuedupraticien.fr 


Le traitement de I’amylose AL est celui de la proliferation plas- 
mocytaire, lympho-plasmocytaire ou lymphocytaire sous- 
jacente, responsable de la production de la proteine monoclo- 
nale. Tous les traitements ayant demontre une efficacite dans le 
rmyelome (quand la proliferation est plasmocytaire) ou dans les 
lymphomes et les leucemies lymphoides chroniques (quand la 
proliferation est plutot lymphocytaire ou lympho-plasmocytaire) 
peuvent etre utilises, en tenant compte de leurtoxicite potentielle 
et des organes atteints. La reponse clinique etant souvent lente, 
I’ efficacite du traitement est regulierement evaluee par le dosage 
des chaTnes legeres seriques et le traitement modifie chez les 
non-repondeurs. 

Le traitement de I’amylose AA est celui de la maladie responsable 
du syndrome inflammatoire. Son efficacite est surveillee au mieux 
par le dosage de la SAA serique, et, a defaut, des autres marqueurs 
d’inflammation, en particulier la CRP. 

Traitement symptomatique des differentes atteintes 

Les traitements habituels de I’insuffisance cardiaque (inhibiteurs 
calciques, betabloquants, inhibiteurs de I’enzyme de conversion) 
sont peu utiles ou dangereux dans les cardiopathies amyloides. 
Les digitaliques sont a utiliser avec prudence, uniquement en cas 
d’arythmie rapide. Les medicaments utiles sont les diuretiques 
de I’anse, le furosemide (± thiazidiques) souvent a forte dose et 
I’amiodarone dans les troubles du rythme ventriculaire detectes 
par Holter rythmique. Les patients en arythmie complete devront 
recevoir une anticoagulation du fait du risque important de 
thrombose dans I’oreillette gauche dilatee et d’emboles syste- 
miques. L’implantation d’un pacemaker peut etre utile lorsqu’il 
existe une bradycardie ou des troubles de conduction sympto- 
matiques. Enfin, la transplantation cardiaque peut etre envisagee 
dans certains cas tres specifiques. 

Le traitement par diuretique de I’anse est aussi utilise lorsqu’il 
existe un syndrome nephrotique et des oedemes irmportants. Le 
recours a I’epuration extrarenale doit etre envisage en cas d’in- 
suffisance renale terminale. L’embolisation des arteres renales 
pourra etre necessaire en cas de syndrome nephrotique persis- 
tant severe chez un patient dialyse. La transplantation renale est 
envisageable et donne de bons resultats chez des patients 
selectionnes. 

L’hypotension orthostatique secondaire a la neuropathie auto- 
nome est responsable d’une morbidite importante. Le traitement 
associe port de bas de contention, midodrine et fludrocortisone. 

Lorsqu’une transplantation d’organe est discutee (coeur, foie, 
rein), celle-ci doit etre absolument precedee ou suivie d’un traite- 
ment specifique de I’amylose, de fagon a eviter la recidive des 
depots amyloides dans I’organe greffe.* 


A. Jaccardet F. Bridouxdeclarent n’avoir aucun lien d’interets. 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL. 64 

Avril 2014 



TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 



